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Summary: Piccolo-Daher S, Magalhães E – Anesthesia in Patient with Shrinking Lung Syndrome: Case Report.
Background and objectives: The incidence of pulmonary involvement in systemic lupus erythematosus (SLE) may be presented as a syndrome 
called shrinking lung syndrome (SLS). SLS has quite a controversial pathophysiology, which can induce to a mechanical ventilation dependency. 
Due to its rarity, there is a limited number of publications on the subject. The objective of this report is to present the case of a patient with SLS 
who underwent incisional hernia repair under epidural anesthesia.
Case report: Female patient with SLE, hypertensive and obese, diagnosed with SLS 18 years ago. She was dependent on nocturnal oxygen 
at home, had dyspnea on minimal exertion and spirometry with severe restrictive ventilatory defect. In a previous post-operative period under 
general anesthesia, she remained on mechanical ventilation for 9 days with difficult weaning. She underwent incisional hernia repair for 3 hours 
under thoracic epidural anesthesia without any pre- or post-operative respiratory complication.
Conclusions: Shrinking lung syndrome is a rare disease that requires a prior knowledge of the clinical and laboratory history of the patient by the 
anesthesiologist. The thoracic epidural anesthesia technique proved to be a satisfactory option for this patient, with highly satisfactory respiratory 
evolution.
Keywords: Anesthesia, epidural; General Surgery; Lupus Erythematosus, systemic; Respiratory Muscles; Ventilation/complications.
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INTRODUCTION
Systemic lupus erythematosus (SLE) is an autoimmune con-
nective tissue disease, characterized by the formation of auto-
antibodies and immune complexes, with various clinical and 
immunological manifestations 1. Pulmonary involvement can 
occur between 60% and 80% of the cases 2, and may affect 
the upper airways, pleura, parenchyma and pulmonary ves-
sels in different ways 3. Some pleuropulmonary manifesta-
tions include pleuritis, pneumonitis, fibrosis, alveolar hemor-
rhage, bronchiolitis obliterans, hypertension, and pulmonary 
thromboembolism. More rarely, it may arise as the shrinking 
lung syndrome (SLS), a rare manifestation of SLE, character-
ized by unexplained dyspnea, restrictive pattern on spirom-
etry, and elevation of the diaphragm, in the absence of paren-
chymal lung diseases 4.
Although there are some studies in literature describing the 
SLS, none of them consider the anesthetic management of 
these patients. The purpose of this report is to describe a case 
of a patient with SLS who underwent thoracic epidural anes-
thesia for incisional hernia repair.
CASE REPORT
Female patient, 54 years old, who underwent surgery for su-
praumbilical incisional hernia three months after a left adrena-
lectomy surgery (incidentaloma).
Diagnosed with rheumatoid arthritis for 33 years and SLE 
for 22 years, the patient was taking prednisone (5 mg.d-1); 
had had an episode of acute myocardial infarction 20 years 
before with no sequelae; and was diagnosed with SLP for 
18 years. Currently, she depends on nocturnal oxygen (2 L.
min-1) at home. She presented class II obesity, hyperten-
sion taking propranolol (80 mg.d-1), and diabetes mellitus 
taking acarbose (150 mg.d-1). She was also taking AAS 
(100 mg.d-1), discontinued during the previous two weeks 
and atorvastatin (20 mg.d-1). The patient reported dyspnea 
on mild exertion; being a former smoker for 15 years, while 
smoking 30 packs/year for 15 years. She underwent previ-
ous surgeries without anesthetic complications, except af-
ter left adrenalectomy when she presented difficult weaning 
from mechanical ventilation, requiring tracheostomy and ICU 
care for 9 days.
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At physical examination, the patient presented good gen-
eral condition; was lucid and oriented, afebrile, acyanotic, 
anicteric, hydrated, and ruddy (weight 90 kg, height 1.60 m; 
BMI = 35 kg.m-2).
Respiratory system showed universally audible breath 
sounds with rales at the right base of the hemithorax. Car-
diovascular system showed a regular heart rhythm in two 
stages, with normal sounds and no murmurs; blood pressure 
of 110x70 mmHg and heart rate at 64 bpm. Abdomen was 
distended with hernial ring of ± 4 cm in the right supraumbilical 
region; airway Malampatti III; good oral opening (4 cm), with 
tracheostomy scar.
Blood count showed no changes. Arterial blood gas mea-
surements were: pH 7.29; pCO2 45.2 mmHg; pO2 49.4 mmHg; 
HCO3 20.4. Echocardiogram showed ejection fraction of 69% 
and holosystolic murmur of mitral regurgitation without sys-
temic repercussions. Chest X-ray showed right-sided dia-
phragmatic elevation (Figure 1). Chest tomography revealed 
subsegmental atelectasis in the middle and lower lobes of 
right lung, bilateral pleural thickening, elevated right hemi-
diaphragm, and pericardial thickening. Spirometry showed a 
severe restrictive ventilatory defect with moderate reduction 
of the alveolar-capillary oxygen diffusion. The patient was pre-
viously evaluated by the cardiology and pulmonary teams and 
referred to the procedure. Physical status classification: ASA 
PS (P) III.
In the operating room, all airway material was prepared and 
tested, including the available laryngeal mask. After perform-
ing venous puncture, the patient was properly monitored with 
noninvasive blood pressure, oxygen saturation, electrocardio-
gram, and urinary catheter. Oxygen saturation was 94%, but 
after using nasal cannula the oxygen saturation level was be-
tween 96% and 98%. Midazolam 2.5 mg and hydrocortisone 
300 mg were administered. For epidural anesthesia induction, 
the loss of resistance technique was used with median punc-
ture at T10-T11 and infusion with a test dose of 3 mL of 2% 
lidocaine with vasoconstrictor, without hemodynamic effects. 
The epidural catheter was placed and then 15 mL of 0.75% 
ropivacaine and 50 µg fentanyl were administered. Blood 
pressure was measured and an invasive arterial blood gas 
sample was collected. The surgery was uneventful, and the 
patient remained hemodynamically stable and adequately se-
dated.
At the end of surgery, which lasted three hours, a new epi-
dural dose of 10 mL 0.125% ropivacaine with 2 g dipyrone and 
8 mg ondansetron was administered intravenously for post-
Figure 1 – Chest X-rays, Posteroanterior and Lateral Views, Showing Elevation of Right Hemidiaphragmatic Dome.
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operative analgesia and prevention of nausea and vomiting. 
Total urine output was 250 mL. The patient was transferred to 
the Intensive Care Unit (ICU) hemodynamically stable, awake, 
lucid and cooperative, receiving oxygen by Venturi mask 
(10 L.min-1) and monitored. In the ICU, the patient remained 
without complaints, receiving dipyrone 2 g every 4 hours, with-
out requiring other medications for pain or vomiting. She was 
discharged from ICU after 24 hours, transferred to the ward, 
and discharged from hospital on the third postoperative day.
DISCUSSION
The pathogenesis of SLS is controversial 3,5. It has been 
suggested that there is a weakness of respiratory muscles, 
mainly diaphragmatic, due to a myopathy unrelated to corti-
costeroids 5. This hypothesis is not always accepted by some 
researchers who suggest chest wall restriction as the main 
cause 6. Most authors agree that SLS is a heterogeneous en-
tity relating to multiple pathogenic processes 5. The treatment 
remains empirical and involves the use of corticosteroids, im-
munosuppressive agents, xanthines, and inhaled beta-ago-
nist (due to the positive inotropic effect of this substance on 
beta-receptors of diaphragmatic muscle) 2-5,7. The prognosis 
is generally good, with improvement and stabilization of pul-
monary symptoms. However, there is a report on death of a 
patient who remained dependent on mechanical ventilation, 
despite high doses of corticosteroids 5.
The patient in this study had a restrictive pattern on 
spirometry and lung volumes reduced, without pleuropulmo-
nary diseases justifying the dyspnea and oxygen. The epidu-
ral anesthesia was aimed at preventing early ministration of 
mechanical ventilation in this patient, allowing surgery under 
spontaneous breathing. The aim was also to avoid possible 
prolonged mechanical ventilation and to ensure adequate 
control of postoperative analgesia.
The decision on the choice of anesthesia is influenced by 
the surgical time and field, in addition to the patient’s clinical 
conditions. The effects of epidural anesthesia on pulmonary 
function seem to be beneficial 8,9. Both local anesthetics and 
opioids help diaphragmatic function, improving lung volume 
and capacity and reducing postoperative complications 9,10. If 
the spread of local anesthetic reaches the cervical roots (C5 
to C3), respiratory function may be compromised by block-
ing intercostal nerves and the partial or total blockage of the 
phrenic nerve. Changes in lung volumes and capacities after 
epidural block should not be forgotten because they directly 
alter the respiratory reserve.
Ropivacaine is a local anesthetic belonging to the pipe-
coloxylidide group, noted by the lower intensity of motor block 
and reduced potential for cardiovascular toxicity compared to 
bupivacaine 8,9. It is known that the thoracic epidural block 
with concentrated solutions of bupivacaine causes a moder-
ate reduction in vital capacity and in maximal inspiratory flow, 
probably due to a certain degree of relaxation of the intercos-
tal muscles 8,9. The use of less concentrated solutions of a lo-
cal anesthetic such as ropivacaine may reduce the possibility 
of significant impairment of respiratory muscles 9.
Considering the high incidence of hypotension and brady-
cardia resulting from blockade of sympathetic cardioaccelera-
tory fibers, this technique should be performed with extreme 
caution. Proper selection of patients, accurate monitoring of 
vital functions, knowledge of the technique chosen and its 
physiological implications are of vital importance.
CONCLUSION
Shrinking lung syndrome is a rare disease which characteris-
tics require the anesthesiologist’s prior knowledge of the pa-
tient’s clinical and laboratory history. This article has shown 
that thoracic epidural anesthesia was a good option for this 
patient, with highly satisfactory respiratory evolution.
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INTRODUÇÃO
O Lúpus Eritematoso Sistêmico (LES) é uma doença autoimu-
ne difusa do tecido conjuntivo, caracterizada pela formação 
de autoanticorpos e complexos imunes, com manifestações 
clínicas e imunológicas diversas 1. O envolvimento pulmonar 
pode ocorrer de 60% a 80% dos casos 2, podendo acome-
ter as vias aéreas superiores, pleura, parênquima e vasos 
pulmonares, de diferentes formas 3. Algumas manifestações 
pleuro-pulmonares incluem pleurisia, pneumonite, fibrose, 
hemorragia alveolar, bronquiolite obliterante, hipertensão e 
tromboembolismo pulmonar. Mais raramente, pode surgir 
como a Síndrome do Pulmão Encolhido (SPE), uma mani-
festação rara do LES, caracterizada por dispneia inexplicada, 
padrão restritivo à espirometria e elevação diafragmática, na 
ausência de doenças no parênquima pulmonar 4.
Apesar da existência de alguns estudos descrevendo a 
SPE, não há na literatura estudos que considerem o manejo 
anestésico destes pacientes. O objetivo deste relato é des-
crever um caso de portadora da SPE, submetida à anestesia 
peridural torácica para correção de hérnia incisional.
RELATO DE CASO 
Mulher de 54 anos a ser submetida à cirurgia de herniorrafia 
incisional supraumbilical, três meses após cirurgia de adrena-
lectomia esquerda (incidentaloma). 
Diagnosticada com artrite reumatoide há 33 anos e LES 
há 22, em uso de prednisona (5 mg.d-1). Episódio de infar-
to agudo do miocárdio há 20 anos, sem sequelas. Há 18 
anos, diagnosticada com SPE e, atualmente, dependente 
de oxigênio domiciliar noturno 2 L.min-1. Apresentava obesi-
dade grau II, hipertensão arterial sistêmica, em uso de pro-
pranolol (80 mg.d-1) e diabetes mellitus em uso de acarbose 
(150 mg.d-1). Utilizava ainda AAS (100 mg.d-1, interrompi-
do há duas semanas) e atorvastatina (20 mg.d-1). Relatava 
dispnéia aos pequenos esforços. Ex-tabagista há 15 anos, 
quando fumou 30 maços/ano por 15 anos. Submetida a ci-
rurgias prévias sem complicações anestésicas, exceto após 
adrenalectomia esquerda, quando apresentou difícil desma-
me da ventilação mecânica, necessitando de traqueostomia 
e cuidados em UTI por nove dias. 
Ao exame físico, apresentava bom estado geral, lúcida e 
orientada, afebril, acianótica, anictérica, hidratada e corada. 
Peso: 90 kg; altura: 1,60 m (IMC = 35 kg.m-2). 
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Resumo: Piccolo-Daher S, Magalhães E – Anestesia no Paciente com Síndrome do Pulmão Encolhido: Relato de Caso. 
Justificativa e objetivos: A incidência de acometimento pulmonar no Lúpus Eritematoso Sistêmico (LES) pode apresentar-se como uma síndro-
me denominada Síndrome do Pulmão Encolhido (SPE). De fisiopatologia bastante controversa, a SPE pode induzir dependência da ventilação 
mecânica. Devido à raridade, o número de publicações é restrito. O objetivo deste relato é apresentar o caso de paciente com SPE, submetida 
à correção de hérnia incisional sob anestesia peridural torácica. 
Relato do caso: Paciente hipertensa, obesa e portadora de LES, diagnosticada com SPE há 18 anos. Dependente de oxigênio domiciliar 
noturno, apresentava dispneia aos pequenos esforços e espirometria com distúrbio ventilatório restritivo grave. Em pós-operatório anterior sob 
anestesia geral, permaneceu em ventilação mecânica por nove dias com desmame difícil. Submetida à correção de hérnia incisional por três 
horas sob anestesia peridural torácica, sem qualquer complicação respiratória per ou pós-operatória. 
Conclusões: A Síndrome do Pulmão Encolhido é uma doença rara, que exige do anestesiologista conhecimentos prévios, clínico e laboratorial, 
do paciente. A técnica de anestesia peridural torácica mostrou-se uma opção anestésica satisfatória para esta paciente, com evolução respira-
tória altamente satisfatória. 
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Aparelho Respiratório: murmúrio vesicular universalmente 
audível, com crepitações na base de hemitórax direito. Apa-
relho Cardiovascular: ritmo cardíaco regular em dois tempos, 
com bulhas normofonéticas e sem sopros. Pressão arterial: 
110x70 mmHg; frequência cardíaca: 64 bpm. Abdômen glo-
boso com anel herniário em região supraumbilical direita de 
± 4 cm. Via aérea: Malampatti III, boa abertura bucal (4 cm) 
com cicatriz de traqueostomia. 
O hemograma não mostrou alterações. Gasometria arterial: 
pH: 7,29, pCO2: 45,2 mmHg, pO2: 49,4 mmHg, HCO3: 20,4. 
Ecocardiograma: FE: 69%, refluxo regurgitante mitral holos-
sistólico sem repercussão sistêmica. A radiografia de tórax 
mostrava elevação de hemicúpula diafragmática direita (Fi-
gura 1). A tomografia de tórax evidenciava faixas de atelecta-
sia subsegmentar em lobos pulmonares médios e inferiores 
direitos, espessamento pleural bilateral, elevação de cúpula 
diafragmática direita e espessamento pericárdico. À espiro-
metria, um distúrbio ventilatório restritivo grave com redução 
moderada da difusão alvéolo-capilar de oxigênio. Previa-
mente avaliada pelas equipes da cardiologia e pneumologia, 
sendo liberada para o procedimento. Classificação da ASA: 
estado físico PS (P) III. 
Na sala de operações, foi preparado e testado todo o 
material de via aérea, inclusive com máscara laríngea dis-
ponível. Após realização de venóclise, a paciente foi devi-
damente monitorizada com pressão arterial não invasiva, 
saturação de oxigênio, eletrocardiograma e sonda vesical. 
Apresentava saturação de oxigênio de 94% e após uso de 
cateter nasal de oxigênio, saturação de 96% a 98%. Foram 
administrados 2,5 mg de midazolam e 300 mg de hidrocor-
tisona. A paciente foi submetida à anestesia peridural pela 
técnica de perda da resistência, por punção mediana em 
T10-T11 e administrada dose teste com 3 mL de lidocaína a 
2% com vasoconstritor, sem repercussões hemodinâmicas. 
O cateter peridural foi posicionado e, em seguida, foram 
administrados 15 mL de ropivacaína a 0,75% e 50 µg de 
fentanil. A pressão arterial invasiva foi obtida e uma gaso-
metria arterial foi colhida. A cirurgia transcorreu sem inter-
corrências. A paciente manteve estabilidade hemodinâmica 
e sedação adequadas. 
Ao final da cirurgia, que durou três horas, foi administrada 
nova dose peridural de 10 mL de ropivacaína a 0,125%, 2 g 
de dipirona e 8 mg de ondansetrona por via endovenosa para 
analgesia pós-operatória e prevenção de náuseas e vômitos. 
A diurese total foi de 250 mL. A paciente foi encaminhada 
à Unidade de Terapia Intensiva (UTI) hemodinamicamente 
estável, acordada, lúcida e cooperativa, recebendo oxigênio 
sob máscara de Venturi (10 L.min-1) e monitorizada.
Figura 1 – Radiografias de Tórax, PA e perfil, com Elevação de Hemicúpula Diafragmática Direita.
RBA - 62-02 - 013 - 734.indd   278 3/5/2012   2:14:51 PM
Revista Brasileira de Anestesiologia 279
Vol. 62, No 2, Março-Abril, 2012
ANESTESIA NO PACIENTE COM SÍNDROME DO PULMÃO ENCOLHIDO: RELATO DE CASO
Na UTI, permaneceu sem queixas, em uso de dipirona 2 g 
de 4/4 horas, sem necessidade de outras medicações para 
dor ou vômitos. Recebeu alta da UTI após 24 horas, quando 
foi liberada para a enfermaria e obteve alta hospitalar no ter-
ceiro dia pós-operatório.
DISCUSSÃO 
A patogênese da SPE é controversa 3,5. Sugere-se que existe 
uma fraqueza dos músculos respiratórios, principalmente do 
diafragma, devido a uma miopatia não relacionada à corti-
coterapia 5. Esta hipótese nem sempre é aceita por alguns 
pesquisadores, que aventam a restrição da parede torácica 
como a principal causa 6. A maioria dos autores concorda que 
a SPE é uma entidade heterogênea e se relaciona com múl-
tiplos processos patogênicos 5. Seu tratamento permanece 
empírico e envolve o uso de corticoesteroides, imunosupres-
sores, xantinas e beta-agonista inalatório (devido ao efeito 
inotrópico positivo dessa substância sobre os receptores beta 
do músculo diafragmático) 2-5,7. Geralmente o prognóstico 
é bom, com melhora e estabilização do quadro pulmonar; 
porém, há relato de óbito de paciente que permaneceu de-
pendente de ventilação mecânica, apesar de altas doses de 
corticoesteróides 5.
Nossa paciente apresentava uma espirometria com pa-
drão restritivo e volumes pulmonares reduzidos, na ausência 
de afecções pleuropulmonares que justificassem a dispneia 
e oxigenoterapia. A realização da anestesia peridural visou 
evitar a instituição precoce de ventilação mecânica nesta pa-
ciente, possibilitando o ato cirúrgico sob respiração espon-
tânea. Objetivou-se também evitar possível permanência 
prolongada em ventilação mecânica e controle adequado da 
analgesia pós-operatória.
Influenciam na decisão sobre a anestesia, o tempo e cam-
po cirúrgicos, além das condições clínicas do paciente. Os 
efeitos da anestesia peridural sobre a função pulmonar pare-
cem ser benéficos 8,9. Tanto anestésicos locais como opioides 
ajudam a função diafragmática, melhorando volumes e ca-
pacidades pulmonares e reduzindo as complicações no pós-
operatório 9,10. Caso a dispersão do anestésico local alcance 
raízes cervicais (C5 a C3), a função respiratória pode estar 
comprometida pelo bloqueio dos nervos intercostais e pelo 
bloqueio parcial ou total do nervo frênico. As alterações dos 
volumes e capacidades pulmonares após o bloqueio peridural 
não devem ser esquecidas, uma vez que alteram diretamente 
a reserva respiratória.
A ropivacaína é um anestésico local do grupo das pipecol-
xilididas, destacando-se pela menor intensidade do bloqueio 
motor e menor potencial para toxicidade cardiovascular, 
quando comparada à bupivacaína 8,9. Sabe-se que o bloqueio 
peridural torácico com soluções concentradas de bupivacaí-
na provoca redução moderada da capacidade vital e do flu-
xo inspiratório máximo, devido provavelmente a certo grau 
de relaxamento dos músculos intercostais 8,9. A utilização de 
soluções menos concentradas de um anestésico local como 
a ropivacaína pode diminuir a possibilidade de comprometi-
mento significativo da musculatura respiratória 9.
Considerando a alta incidência de hipotensão e bradicar-
dia, pelo bloqueio das fibras simpáticas cardioaceleradoras, 
esta técnica deve ser realizada com extrema cautela. É de 
vital importância a adequada seleção dos pacientes, rigoro-
sa monitoração das funções vitais e conhecimento da técnica 
escolhida e suas implicações sobre a fisiologia.
CONCLUSÃO
A Síndrome do Pulmão Encolhido é uma doença rara, cujas 
particularidades exigem do anestesiologista conhecimentos 
clínico e laboratorial prévios do paciente. A técnica peridural 
torácica mostrou-se uma boa opção anestésica para esta pa-
ciente, com evolução respiratória altamente satisfatória.
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Resumen: Daher SP, Magalhães E – Anestesia en el Paciente con 
Síndrome del Pulmón Encogido: Relato de Caso.
Justificativa y objetivos: La aparición de la afectación pulmonar 
en el Lupus Eritematoso Sistémico (LES), puede aparecer como un 
síndrome denominado: Síndrome del Pulmón Encogido (SPE). De fi-
siopatología bastante controvertida, la SPE puede inducir a la depen-
dencia de la ventilación mecánica. Debido a su raro aparecimiento, el 
número de publicaciones es muy pequeño. El objetivo de este relato, 
es presentar el caso de un paciente con SPE, sometida a la correcci-
ón de hernia incisional bajo anestesia epidural torácica. 
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Relato del caso: Paciente hipertensa, obesa y portadora de LES, 
diagnosticada con SPE hace 18 años. Dependiente de oxígeno do-
miciliario nocturno, presentaba disnea a los pequeños esfuerzos y 
espirometría con disturbio ventilatorio restrictivo grave. En el pos-
toperatorio anterior bajo anestesia general, permaneció en ventila-
ción mecánica por nueve días con destete difícil. Fue sometida a 
la corrección de hernia incisional durante tres horas bajo anestesia 
epidural torácica, sin ninguna complicación respiratoria per o posto-
peratoria. 
Conclusiones: El Síndrome del Pulmón Encogido es una enferme-
dad rara que exige del anestesiólogo tener conocimientos previos, 
clínicos y laboratoriales sobre el paciente. La técnica de anestesia 
epidural torácica ha sido una opción anestésica satisfactoria para esa 
paciente, con una evolución respiratoria altamente satisfactoria. 
Descriptores: ANESTÉSICAS, Regional, peridural; CIRUGÍA, abdo-
minal; COMPLICACIONES, Ventilatoria; SÍNDROMES, Lupus Erite-
matoso Sistémico; TÉCNICAS.
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